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Paciente de 18 anos de idade apresentando cefaleia holocraniana direita e crises convulsivas com quadro
de hemiparesia progressiva a esquerda.

Figura 1. Tomografia computa-
dorizada de cranio.

Figura 2. Ressonancia mag-
nética de cranio.

Figura 3. Arteriografia.

Radiol Bras. Nov/Dez;44(6):IX-X IX
0100-3984 © Colégio Brasileiro de Radiologia e Diagndstico por Imagem



Descricdo das imagens

Figura 1. Tomografia computadorizada
de crénio sem (A) ecom (B) contraste evi-
denciando enovelado difuso de vasos tor-
tuosos e dilatados no hemisfério cerebral
direito.

Figura 2. Ressonéncia magnética de
cranio, cortes axiais ponderados em T1
pés-contraste, mostrando multiplos vasos
anormais entremeados por parénquima ce-
rebral normal (A,B), e angiorressonancia
de vasos intracranianos, fase venosa (C),
evidenciando aferentesde artériascerebrais
anterior, média e posterior direitas e ecta-
sias capilares com refluxo cortical.

Figura 3. Angiografia digital da car6-
tida externa direita (perfil) evidenciando
shunts transdurais (A) e da carétidainterna
direita(perfil) fasearterial evenosaeviden-
ciando ectasias capilares e drenagem por
veias corticais e profundas (B,C).

Diagnéstico: Angiopatia proliferativa
cerebral.

COMENTARIOS

Embora de etiologiaincerta, aangiopa-
tiaproliferativacerebral é caracterizadapor
proliferacéo endotelial e angiogénese, cor-
respondendo de 2% a 4% das malforma-
cBes arteriovenosas cerebraisy.

Tem predilegdo para pacientes jovens
do sexo feminino, sendo os sintomas mais
comuns na sua apresentagdo o déficit neu-
rolégico progressivo, o atagque isguémico
transitorio, as convulsdes e as cefaleias
desabilitantes. Episodios de hemorragia
s80 menos frequentes do que nas malfor-
magdes arteriovenosas cléssicas®.

A histéria natural, a apresentagéo cli-
nica e o reconhecimento dos achados ra-
diol 6gicos permitem diferenciar aangiopa-

tiaproliferativacerebral dasmalformagtes
arteriovenosas cléssicas, determinando
uma estratégia terapéutica distinta.

Existe uma cascata viciosa progressiva
em que o suprimento arterial associado com
ectasia venosa cria um ambiente de au-
mento local do volume sanguineo e areas
perinidais de hipoperfusdo severa, desen-
cadeando uma resposta angiogénica pro-
gressivaincontroladaaesse cérebro normal
com demanda sanguinea anormal ©.

A denominagdo de angiopatiaprolifera-
tiva cerebral foi estritamente baseada na
evidéncia angiografica de atividade angio-
genéticando foca, isto €, a presencade su-
primento transdural e estenoses das artérias
aferentes. Outras caracteristicas distintas
s80 a auséncia de nutridoras dominantes
para o nidus (gerdmente lobar ou hemisfé-
rico), veias de drenagem moderadamente
dilatadas em relagéo ao tamanho da zona
do shunting arteriovenoso, e presenca de
tecido cerebral normal entremeado por es-
pagos vasculares®, como demonstrado
pela ressonancia magnética (Figura 2).
Estes achados s&o determinantes na dife-
renciacdo diagndstica da angiopatia proli-
ferativacerebral e as malformagOes arterio-
venosas cléssicas®.

Nos diagndsticos diferenciais incluem-
se telangectasia hemorréagica hereditéria
(sindrome de Rendu-Osler-Weber), sin-
drome de Sturge-Weber, sindrome de Wy-
burn-Mason e angiomatose de Dirvy-Van
Bogaert™*9.

A estratégiaterapéuticaempregadadeve
considerar a presenca de tecido cerebral
normal entre os espagos vasculares. A em-
bolizag8o arterial de aferentes piais, em
areas grandes, determina grande risco de
déficits neuroldgicos permanentes’”). Os
sintomas podem ser reduzidos através da

embolizagdo arterial limitada a &reas ndo
eloquentes e aos shunts transdurais®.
Como o principal mecanismo patol 6gico
dadoenca é aisguemialevando aangiogé-
nese desacel erada, convulsdes, cefaleias e
fendmeno do “roubo”, similar a doengade
Moya-Moya, estessinaise sintomas podem
ser reduzidos por trepanagdo na calvaria,
gue aumenta o suprimento cortical sangui-
neo por recrutar suprimento sanguineo
dural adicional®.

Em fungdo do estagio de desenvolvi-
mento da doencga e dos sintomas apresen-
tados, o tratamento conservador, com con-
trole dos sintomas e reabilitacdo dos défi-
citsja existentes, pode ser aplicado quando
0 risco de oclusdo de territérios sadios se
torna maior que o beneficio da emboliza-
¢do arterial. Estafoi aopgao terapéuticaem
NOSSO Caso.
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